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S T R E S Z C Z E N I E
W zespołach parkinsonowskich objawom ruchowym często 
towarzyszą zaburzenia poznawcze i emocjonalne. Rozwijają się 
one przed wystąpieniem pierwszych objawów ruchowych lub po 
ich wystąpieniu, a ich nasilenie może być łagodne bądź znaczne. 
Ocena tych zaburzeń ma szczególne znaczenie dla ustalenia 
rozpoznania, rokowania i planowania dalszego postępowania.
W ar tykule przedstawiono problematykę rozpoznawania  
i różnicowania zaburzeń poznawczych w atypowych zespołach 
parkinsonowskich, takich jak postępujące porażenie ponadją-
drowe, zespół korowo-podstawny, otępienie czołowo-skroniowe 
z parkinsonizmem sprzężone z chromosomem 17, otępienie  
z ciałami Lewy’ego oraz zanik wieloukładowy. Omówiono ogólną 
charakterystykę tych zaburzeń, cechy różnicujące poszczególne 
choroby, a także zagadnienia doboru metod do oceny przesiewo-
wej i badania neuropsychologicznego.
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Wprowadzenie
Idiopatyczna choroba Parkinsona (PD, Parkinson’s 
disease) charakteryzuje się spowolnieniem rucho-
wym, sztywnością mięśni, drżeniem spoczynko-
wym i zaburzeniami postawy. Rozpoznanie PD 
potwierdzają dobra i długotrwała odpowiedź na 
leczenie dopaminergiczne oraz pojawienie się dy-
skinez pląsawiczych w przebiegu farmakoterapii 
preparatami lewodopy. Choroba Parkinsona jest 
najczęstszą postacią parkinsonizmu, który jest 
pojęciem szerszym — związanym na przykład 
z zatruciami, działaniem leków, uszkodzeniem 
naczyniowym oraz schorzeniami zwyrodnienio-
wymi (parkinsonizm plus lub atypowy). Parkin-
sonizmy atypowe charakteryzują się cechami 
klinicznymi PD oraz (plus) innymi objawami, 
na przykład móżdżkowymi, gałkoruchowymi 
czy piramidowymi. Wszystkie atypowe zespoły 
parkinsonowskie (nazywane też zespołami „par-
kinsonizm plus”), charakteryzują także brak lub 
słaba odpowiedź na leczenie dopaminergiczne 
oraz nieobecność dyskinez. W związku z brakiem 
skutecznego leczenia w tych zespołach dochodzi 
do znacznie szybszej utraty niezależności przez 
chorych w porównaniu z PD [1]. W obrazie kli-
nicznym atypowych zespołów parkinsonowskich 
dynamika narastania objawów jest znacznie 
szybsza niż w PD, a wiele rozwijających się 
późno w przebiegu PD objawów w atypowych 
zespołach parkinsonowskich pojawia się już 
w pierwszych latach choroby (np. upadki, zabu-
rzenia postawy) [2].
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Do atypowych zespołów parkinsonowskich 
o podłożu neurozwyrodnieniowym zalicza się 
przede wszystkim: otępienie z ciałami Lewy’ego 
(DLB, dementia with Lewy bodies), zanik wielo-
układowy (MSA, multiple system atrophy), zwy-
rodnienie korowo-podstawne (CBD, corticobasal 
degeneration), postępujące porażenie ponadjądro-
we (PSP, progressive supranuclear palsy), otępienie 
czołowo-skroniowe z zespołem parkinsonowskim 
sprzężone z chromosomem 17 (FTDP-17, fronto-
temporal dementia with parkinsonism linked to 
chromosome 17) (patrz tab. 1). Zwiększa się jednak 
liczba doniesień o nowych zespołach o podłożu 
genetycznym, w których występują cechy typowe 
dla PSP czy MSA [2].
W chorobach przebiegających z zespołem 
parkinsonowskim, obok objawów ruchowych, 
mogą występować także objawy pozaruchowe. 
Są to głównie zaburzenia neuropsychiatryczne 
i autonomiczne, które mogą mieć istotne znacze-
nie we wczesnej diagnostyce różnicowej, a także 
w postępowaniu terapeutycznym. W PD niektóre 
objawy pozaruchowe (np. depresja) mogą wystę-
pować nawet na etapie prodromalnym, jednak 
w umiarkowanie zaawansowanym stadium choro-
by, w przypadku dobrej kontroli farmakologicznej 
objawów ruchowych, objawy pozaruchowe często 
wysuwają się na pierwszy plan [3]. W atypowych 
zespołach parkinsonowskich objawy pozarucho-
we typowe dla zaawansowanej PD pojawiają się na 
bardzo wczesnym etapie choroby (np. zaburzenia 
autonomiczne w MSA czy apatia lub znaczące 
zaburzenia funkcji wykonawczych w PSP). Dla-
tego ocena tych objawów stanowi ważny element 
różnicowania PD i atypowych zespołów parkin-
sonowskich [1, 4]. Nasilenie zaburzeń poznaw-
czych, emocjonalnych i zaburzeń zachowania 
w atypowych zespołach parkinsonowskich jest 
zróżnicowane. Objawy poznawcze w MSA czy 
zespole korowo-podstawnym (CBS, corticobasal 
syndrome) mogą mieć łagodne nasilenie, nato-
miast w DLB, PSP czy FTDP-17 już na wczesnym 
etapie choroby są one na tyle znaczące, że można 
rozpoznać otępienie. Neuropsychologiczny profil 
zaburzeń ma szczególne znaczenie w diagnostyce 
różnicowej DLB, PSP i CBS (patrz tab. 2).
Sprawność funkcjonowania pamięci epizo-
dycznej (zdolności zapamiętywania nowych 
informacji, zdarzeń) jest właściwie podobna we 
wszystkich zespołach parkinsonowskich. U cho-
rych obserwuje się spowolnienie procesu uczenia 
się i trudności ze spontanicznym wydobywaniem 
informacji z pamięci, ale nie mają oni trudności 
amnestycznych, o czym świadczy zachowana 
możliwość wydobycia informacji z pamięci po 
zastosowaniu podpowiedzi bądź próby rozpozna-
wania z wielokrotnym wyborem. Podobnie apatia 
i zaburzenia afektywne, występujące w obrazie 
neuropsychiatrycznym wszystkich zespołów 
parkinsonowskich, nie są szczególnie użyteczne 
w diagnozie różnicowej. Natomiast pozostałe 
aspekty funkcjonowania poznawczego, objawy 
psychotyczne i zaburzenia snu w poszczególnych 
atypowych zespołach parkinsonowskich cechuje 
odrębna od PD specyfika i dynamika [5, 6].
Otępienie podkorowe
Terminu „otępienie podkorowe” po raz pierwszy 
użył von Stockert w kontekście śpiączkowego zapa-
lenia mózgu w 1932 roku [7], jednak współcześnie 
używa się go w innym znaczeniu. Dychotomię 
„otępienie podkorowe” versus „otępienie korowe” 
wprowadzono w latach 70. XX wieku, aby zróż-
nicować profil zaburzeń poznawczych w PSP 
(a później też w innych parkinsonizmach) i w cho- 
robie Alzheimera (AD, Alzheimer’s disease) [8]. 
Tak rozumiane otępienie podkorowe opisano jako 
charakteryzujące się spowolnieniem procesów 
myślowych, trudnościami ze spontanicznym wydo-
bywaniem informacji z pamięci (przy braku amnezji 
następczej), zmianami w zakresie osobowości i/lub 
funkcjonowania emocjonalnego oraz nieobecnością 
tak zwanych objawów korowych, takich jak afazja, 
agnozja i apraksja [5, 8, 9]. Jednak dzięki technikom 
neuroobrazowym w ostatnich latach wykazano, że 
tak zwane objawy korowe mogą występować po 
wybiórczych uszkodzeniach struktur podkorowych 
(np. afazja wzgórzowa czy prążkowiowo-torebko-
wa), a zanik korowy obserwuje się dość wcześnie 
w przebiegu otępień „podkorowych”, takich jak PSP 
[10] czy choroba Huntingtona [11].
Termin „otępienie podkorowe” jest zbyt mało 
specyficzny, aby mógł być efektywnie stosowany 
w praktyce klinicznej i obecnie ma znaczenie 
historyczne. Zdaniem Alberta [9] wyodrębnienie 
tego typu otępienia zwróciło uwagę badaczy rów-
nież na parametry czasowe (tempo) przetwarzania 
informacji oraz dynamikę procesów poznawczych, 
tj. ich inicjowanie, hamowanie, podtrzymywanie 
i przełączanie, a tym samym sprzyjało rozwojowi 
badań nad innymi niż AD otępieniami.
Atypowe zespoły parkinsonowskie  
a otępienie czołowo-skroniowe
Albert i wsp. w publikacji, w której opisali pro-
fil otępienia podkorowego [8], zwrócili uwagę na 
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podobieństwo objawów chorób pozapiramido-
wych z objawami uszkodzenia płatów czołowych. 
Współcześnie w jeszcze większym stopniu zwraca 
się uwagę na te podobieństwa. Do spektrum zwy-
rodnienia czołowo-skroniowego (FTLD, fronto-
-temporal lobar degeneration) zalicza się nie tylko 
behawioralny wariant otępienia czołowo-skronio-
wego (bvFTD, behavioral variant of fronto-temporal 
dementia) oraz afazję pierwotną postępującą (PPA, 
primary progressive aphasia), ale również FTDP- 
-17, CBS oraz PSP. Trzy ostatnie z wymienionych 
chorób zwykle są klasyfikowane jako zespoły po-
zapiramidowe, jednak włączenie ich do spektrum 
FTLD ma uzasadnienie kliniczne, neuroobrazowe, 
genetyczne oraz neuropatologiczne [12, 13].
U pacjentów z FTLD dominują zaburzenia za-
chowania (w bvFTD) [14] i/lub zaburzenia języko-
we z dominującym deficytem syntaktycznym i/lub 
apraksja mowy (w afazji pierwotnej postępującej 
z zaburzoną płynnością mowy [nfvPPA, nonfluent 
variant primary progressive aphasia]) lub zabu-
rzenia semantyczne (w semantycznym wariancie 
PPA [svPPA, semantic variant primary progressive 
aphasia]) [15, 16]. W obrazie klinicznym FTDP-17, 
PSP oraz CBD występują zaburzenia zachowania 
charakterystyczne dla bvFTD, takie jak na przy-
kład rozhamowanie czy apatia. W PSP oraz CBD 
może również występować afazja niepłynna lub/i 
apraksja mowy [17]. Elementem różnicującym PSP 
i CBD od PPA jest obecność zespołu parkinso-
nowskiego. W badaniach przepływu mózgowego 
w PSP obserwuje się hipoperfuzję w płatach czo-
łowych [18], obserwowaną również w bvFTD [14]. 
Z kolei w CBD w badaniach neuroobrazowych 
stwierdza się asymetrię zaniku mózgu. U cho-
rych występuje nasilenie objawów ruchowych 
większe po stronie przeciwnej do półkuli mózgu, 
w której jest obserwowany większy zanik. Zanik 
prawostronny wiąże się też z występowaniem 
dodatkowych objawów pomijania lewostronnego, 
zaś zanik lewej półkuli — objawów afatycznych 
[19]. Tego rodzaju asymetrię obserwuje się rów-
nież w FTLD, z lewopółkulową dominacją zaniku 
w większości przypadków PPA [15, 16] oraz, 
rzadszą, asymetrię prawopółkulową w otępieniu 
semantycznym (SD, semantic dementia) z prozo-
pagnozją [20]. Badania Kertesza i wsp. [21–23] 
wskazują, że obraz kliniczny pacjenta z FTLD 
może ewoluować od dominujących zaburzeń ję-
zykowych do zaburzeń ruchowych lub/i zaburzeń 
zachowania lub odwrotnie, dlatego rozpoznanie 
kliniczne u tego samego pacjenta badanego na 
różnych etapach choroby być inne.
Atypowe zespoły parkinsonowskie  
z punktu widzenia neuropsychologa  
i neuropsychiatry
Otępienie z ciałami Lewy’ego
W DLB zespół parkinsonowski pojawia się 
równolegle lub po pewnym czasie od wystąpie-
nia objawów neuropsychiatrycznych [24]. Tym-
czasem w PD sytuacja jest odwrotna — zespół 
parkinsonowski znacznie (zwykle o > 5 lat) po-
przedza wystąpienie objawów neuropsychiatrycz-
nych. W rozpoznawaniu PD z otępieniem (PD-D, 
Parkinson’s disease with dementia) przyjmuje się 
odstęp co najmniej jednego roku między wystą-
pieniem objawów ruchowych i poznawczych, 
choć jest to kryterium arbitralne, niepoparte 
w badaniach [25, 26]. Kryterium czasu jest naj-
ważniejszym kryterium różnicującym PD-D oraz 
DLB. O ile zaburzenia zachowania w fazie snu 
REM (RBD, REM sleep behaviour disorder) mogą 
poprzedzać zarówno objawy kliniczne DLB, jak 
i PD [27], o tyle już wcześnie w przebiegu DLB 
występują omamy wzrokowe. Równie wcześ-
nie w DLB uwidaczniają się fluktuacje stanu 
poznawczego na tle względnie stabilnego stanu 
ruchowego chorego lub w ogóle przy braku ob-
jawów zespołu parkinsonowskiego w stadium 
początkowym. W PD fluktuacje są typowe dla 
późniejszych faz choroby i występują równolegle 
do fluktuacji stanu ruchowego i emocjonalnego 
pacjenta (on/off).
W obrazie neuropsychologicznym DLB domi-
nują zaburzenia uwagi, funkcji wykonawczych 
i wzrokowo-przestrzennych [28, 29]. Większe 
nasilenie zaburzeń wzrokowo-przestrzennych 
w DLB na początku choroby wiąże się z większym 
prawdopodobieństwem wystąpienia omamów 
wzrokowych w późniejszych fazach [30]. W DLB 
częściej niż w innych chorobach neurozwyrod-
nieniowych obserwuje się „zespoły błędnego 
rozpoznawania” (ang. misidentification syndromes), 
w szczególności zespół Capgrasa, który polega na 
urojeniowym przeświadczeniu, że bliską osobę za-
stąpił sobowtór. Jest to związane z zaburzeniem roz-
poznawania osób na poziomie emocjonalnym [31].
W różnicowaniu DLB i AD kluczową rolę 
odgrywa analiza jakościowa. W DLB obserwuje 
się większe nasilenie zaburzeń uwagi i proce-
sów wzrokowo-przestrzennych, podatność na 
dystrakcję (szczególnie wzrokową), trudności 
z inicjowaniem czynności i zmianą nastawie-
nia poznawczego, niespójności w wypowie-
dziach, tendencji perseweracyjnych oraz intruzji 
w porównaniu z AD. Ponadto typowe dla DLB są 
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intruzje (wtrącenia) wynikające z zaburzeń uwagi 
wzrokowej i funkcji wykonawczych [32].
Postępujące porażenie ponadjądrowe
Pojęciem PSP współcześnie obejmuje się zarów-
no zespół Richardsona (PSP-RS, PSP-Richardson 
syndrome) — klasyczną postać tej choroby opisaną 
przez Steele’a, Richardsona oraz Olszewskiego 
w 1963 roku [33], jak i PSP z parkinsonizmem 
(PSP-P), czystą akinezję z przymrożeniami chodu 
(PAGF, pure akinesia with gait freezing), wariant 
z afazją z zaburzoną płynnością mowy (PSP-PNFA, 
PSP-progressive nonfluent aphasia,) oraz mieszany 
zespół PSP-CBS. Niektórzy autorzy wyróżniają też 
warianty z FTD, ataksją móżdżkową oraz chorobą 
neuronu ruchowego [34]. W związku z opisaniem 
nowych wariantów PSP trwają prace nad rewi-
zją dotychczasowych kryteriów rozpoznawania 
choroby [35].
Choroba zwykle rozpoczyna się po 40. roku 
życia — od upadków i/lub zaburzeń zachowania. 
Zespół parkinsonowski cechuje pewna odmien-
ność od PD — sztywność dotyczy głównie tak 
zwanych mięśni osiowych (czyli ksobnych, nie zaś 
dystalnych, jak w PD), co powoduje nadmiernie 
wyprostowaną sylwetkę i sztywność mięśni karku. 
Patognomoniczną (choć nie zawsze pojawiającą 
się wcześnie) cechą PSP jest porażenie pionowych 
ruchów gałek ocznych, co dodatkowo nasila zabu-
rzenia równowagi, zwiększa ryzyko upadków oraz 
utrudnia komunikację z otoczeniem i czytanie. 
Typowe cechy w badaniach obrazowych (rezonans 
magnetyczny [MRI, magnetic resonance imaging]), 
takie jak zmniejszenie przednio-tylnego wymiaru 
śródmózgowia z tak zwanym objawem kolibra, czy 
scieńczenie konaru górnego móżdżku, niestety, po-
jawiają się tylko u niektórych chorych i zazwyczaj 
nie występują na samym początku choroby [36].
Objawy ruchowe w PSP mogą być poprzedzone 
wystąpieniem zaburzeń zachowania i wykonaw-
czych [37], które charakterem i nasileniem mogą 
przypominać bvFTD [13, 38–40]. Pacjenci z PSP 
mają trudności z inicjowaniem, kontrolą i hamo-
waniem własnej aktywności oraz z elastycznością 
poznawczą [5, 41, 42]. Często impulsywnie po-
dejmują nieprzemyślane i ryzykowne działania, 
mając obniżony wgląd w objawy choroby [43]. 
Przejawiają trudności ze zmianą raz przyjętego na-
stawienia, sposobu myślenia czy strategii działania 
oraz z hamowaniem działania (np. objaw wiewiórki 
[ang. squirrel sign] — wkładanie do ust zbyt dużej 
ilości pokarmu bez uprzedniego przełknięcia jego 
poprzedniej porcji). Ich zachowanie charakteryzuje 
zależność od otoczenia (ang. environmental depen-
dency), między innymi echolalia, echopraksja czy 
zachowanie użytkownika [44]. Nierzadko obser-
wuje się też tendencje perseweracyjne w ruchach 
(wykorzystane w tzw. teście klaskania; patrz niżej), 
a w mowie — palilalię (mimowolne powtarzanie 
wypowiadanych przez siebie słów). W niewielkim 
odsetku zachorowań opisywano także afazję z za-
burzoną płynnością mowy (nfvPPA) [45].
W PSP może wystąpić również apraksja ideo-
motoryczna, lecz jest mniej nasilona niż w CBS, 
a obserwowane trudności dotyczą obu rąk i prze-
jawiają się przede wszystkim w czynnościach 
sekwencyjnych [46, 47]. W PSP-P w początkowych 
etapach choroby dominuje zespół parkinsonow-
ski, zaś objawy typowe dla klasycznej postaci PSP-
-RS dołączają się później. Zaburzenia zachowania 
oraz zaburzenia poznawcze w PSP-P mają też 
zwykle łagodniejszy przebieg niż w PSP-RS [48].
Początkowo opisywano też „test trzech klaś-
nięć” jako prosty test do potwierdzania diagnozy 
PSP. W teście tym chory jest proszony o 3-krotne 
klaśnięcie w dłonie po demonstracji tej czynno-
ści przez badającego. Początkowo uważano, że 
wyłącznie w PSP obserwuje się objaw aplauzu, 
tj. chorzy uderzają w dłonie znacznie więcej razy 
[49]. Współczesne badania wskazują jednak na 
małą użyteczność tej próby w ocenie różnicowej, 
ponieważ objaw aplauzu ujawnia się także u pew-
nego odsetka chorych z PD [50], innymi atypowy-
mi parkinsonizmami [51], jak również z AD [52] 
i FTD [53]. Opisano także objaw aplauzu u chorego 
z obustronnym udarem jąder podkorowych [54].
Zespół korowo-podstawny/ 
/zwyrodnienie korowo-podstawne
Współcześnie pojęcie zespołu korowo-podstaw-
nego (CBS) ma charakter objawowy, w odróżnieniu 
od określenia „zwyrodnienie korowo-podstawne” 
(CBD), które jest terminem neuropatologicznym. 
Do spektrum CBS można zaliczyć zarówno kla-
syczną postać choroby — CBD, jak i wariant z afa-
zją z zaburzoną płynnością mowy (CBS-PNFA), 
wariant z zaburzeniami funkcji wykonawczych, 
zachowania i dysfunkcjami przestrzennymi 
(FBSS, frontal behavioral spatial syndrome), mie-
szany zespół CBS-PSP [55] oraz mieszany zespół 
CBS-AD [56]. Podtypy CBS opisali niedawno 
w piśmiennictwie polskim Gołąb-Janowska i No-
wacki [19].
Objawy ruchowe tego zespołu są bardzo zróż-
nicowane. Charakterystyczną cechą jest wybitna 
jednostronność objawów na początku choroby 
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(dość długo utrzymująca się), co może być źród-
łem mylenia go z PD (odróżnienie bradykinezji 
i apraksji na początkowym etapie może być trud-
ne). Do spektrum objawów należą także: dystonia 
kończyny górnej (zgięciowa, niekiedy z bardzo 
dużym napięciem mięśni), mioklonie spontanicz-
ne i prowokowane dotykiem, korowe zaburzenia 
czucia (trudności w identyfikacji kształtów ryso-
wanych na skórze) oraz zjawisko obcej kończyny 
(ang. alien limb phenomenon), które niekiedy 
manifestuje się jej lewitacją. Chorzy mówią nie-
kiedy, że jest ona autonomiczna, niezależna; nie 
mają nad nią kontroli [57]. W badaniu MRI zanik 
korowo-podkorowy czołowo-skroniowy jest kon-
tralateralny do strony występowania objawów; na 
wczesnym etapie bardziej przydatne może być ba-
danie metodą tomografii emisyjnej pojedynczego 
fotonu (SPECT, single-photon emission computed 
tomography). Typowy jest całkowity brak reakcji 
na podawanie leków dopaminergicznych [58].
Do typowych objawów CBS, które dominują 
w badaniu neuropsychologicznym, należą aprak-
sja, zaburzenia mowy, funkcji wykonawczych 
i wzrokowo-przestrzennych [59, 60]. Stosunkowo 
często stwierdza się również akalkulię i zaburze-
nia czucia korowego [48]. W początkowym etapie 
CBS jest rozpoznawana apraksja kinetyczna koń-
czyn (ang. limb-kinetic apraxia), później apraksja 
ideomotoryczna (ang. ideomotor apraxia) [61], 
a niekiedy — w zaawansowanym okresie choro-
by — apraksja ideacyjna (ang. ideational apraxia) 
[62, 63]. Pacjenci z klasyczną postacią CBD nie 
mają większych trudności z odwzorowaniem 
przestrzennego układu ułożenia kończyny górnej 
względem własnego ciała, problemy sprawia im 
natomiast naśladowanie układu palców demon-
strowanego przez badającego (tzw. praksja pozy), 
co jest efektem ogólniejszych trudności ze swo-
bodnym ułożeniem kończyn [61, 64]. Zdolność 
demonstracji gestów symbolicznych (np. grożenie, 
przywołanie, machanie na pożegnanie) oraz uży-
cia realnych przedmiotów są w tym przypadku 
lepiej zachowane niż zdolność demonstracji 
wyobrażonego użycia przedmiotów (np. naśla-
dowanie czynności czesania, wbijania gwoździa) 
[48, 65]. Podczas badania praksji pacjent może 
podejmować próby ułożenia palców kończyny 
niesprawnej za pomocą kończyny sprawnej, 
mogą u niego występować synkinezy (takie jak 
ruchy lustrzane) w kończynie pozostającej akurat 
w spoczynku bądź objaw „obcej ręki”.
U pacjentów z prawostronnymi objawami ru-
chowymi nierzadko obserwuje się apraksję mowy 
i/lub cechy afazji z zaburzoną płynnością mowy 
[60, 66]. W przypadku lewostronnych objawów 
ruchowych często występują cechy zespołu 
pomijania stronnego [67] w sferach wzrokowej, 
czuciowej i motorycznej. Pacjenci mają trudności 
z ukierunkowaniem uwagi i działania na pomijaną 
stronę własnego ciała i otaczającej przestrzeni. 
Często obserwuje się wygaszanie (ang. extinction) 
w próbach obustronnej stymulacji, szczególnie 
czuciowej, tj. pacjent przy stymulacji jednostron-
nej (prawo- v. lewostronnej) jest w stanie prawid-
łowo rozpoznać, która strona jest stymulowana, 
zaś przy stymulacji obustronnej identyfikuje 
bodziec dotykowy tylko po jednej stronie [60].
Różnicując CBD, należy również uwzględnić 
AD, w której wśród wariantów choroby o wczes-
nym początku wyróżnia się wariant apraktyczny 
[64]. Aktualne kryteria rozpoznawania CBD na 
poziomie klinicznym nie pozwalają na rozróżnie-
nie CBS w przebiegu patologii CBD oraz typowej 
dla AD [55, 68]. Najnowsze badania wskazują 
jednak, że diagnostyka różnicowa na poziomie 
klinicznym jest możliwa. U osób z CBS, u któ-
rych stwierdza się obecność AD, potwierdzoną 
w badaniu neuropatologicznym lub za pomocą 
obrazowania beta-amyloidu, wyraźnie zaznaczają 
się zaburzenia percepcji przestrzennej. Chorzy ci 
mają trudności w wykonywaniu zdań wymaga-
jących wizualizacji kształtów trójwymiarowych, 
takich jak próba analizy sześcianów z Baterii Te-
stów Percepcji Wzrokowej Obiektów i Przestrzeni 
(VOSP, Visual Object and Space Perception Battery) 
[69, 70], a popełniane przez nich błędy w próbach 
praksji mają charakter przestrzenny. U osób z CBS 
w przebiegu AD obserwuje się również głębsze 
deficyty pamięci epizodycznej [71] oraz pamięci 
bezpośredniej [69] niż u pacjentów z CBD.
Otępienie czołowo-skroniowe z zespołem 
parkinsonowskim sprzężone z chromosomem 17
Obraz kliniczny FTDP-17 [72, 73] odpowiada 
kryteriom bvFTD [14]. W przebiegu choroby do 
zaburzeń funkcji wykonawczych i zachowania 
dołączają się zaburzenia funkcji językowych [74]. 
Mogą występować także typowe objawy opisy-
wane w innych chorobach ze spektrum FTLD, 
takie jak afazja z zaburzoną płynnością mowy, 
pomijanie stronne (typowe dla CBS) [75, 76] czy 
zaburzenia gałkoruchowe (typowe dla PSP), jak 
również objawy charakterystyczne dla innych 
zespołów parkinsonowskich, takie jak dysauto-
nomia (typowa dla MSA) [77]. Obraz kliniczny 
FTDP-17 jest bardzo zróżnicowany, co wynika 
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między innymi z heterogennych uwarunkowań 
genetycznych [78]. W jednej rodzinie mogą być 
chorzy z dominującymi objawami ruchowymi 
(zespół parkinsonowski) lub neuropsychiatrycz-
nymi. Pomocne w rozpoznaniu może być badanie 
MRI mózgu ukazujące wzorzec zaniku podobny do 
obserwowanego w innych otępieniach czołowo-
-skroniowych [73, 74].
Zanik wieloukładowy  
— wariant z zespołem parkinsonowskim
Zanik wieloukładowy charakteryzuje nakła-
danie się objawów zespołu parkinsonowskiego 
(podobnego do PD, z wyjątkiem drżenia, które 
w MSA jest nieregularne i określane niekie-
dy jako poliminimioklonie palców ręki) oraz 
dysautonomii (nietrzymanie moczu, hipotonia 
ortostatyczna, zaparcia) i zespołu móżdżkowego. 
W przypadku dominującego zespołu parkinso-
nowskiego rozpoznaje się MSA-P (multiple system 
atrophy–parkinsonism), a w przypadku dominacji 
zaburzeń móżdżkowych — MSA-C (multiple 
system atrophy–cerebellar predominant). W po-
czątkowym okresie u 25% chorych obserwuje się 
dobrą reakcję na podawanie lewodopy. W badaniu 
MRI (niestety nie we wczesnym etapie) widoczne 
są: odkładanie żelaza w gałkach bladych (sygnał 
hipointensywny), z rąbkiem gliozy do boku od 
skorupy (niekiedy objaw tzw. pękniętej skorupy), 
glioza w kształcie krzyża na przekrojach poprzecz-
nych mostu (tzw. objaw krzyża lub kajzerki), 
scieńczenie konara środkowego móżdżku, zanik 
móżdżku (głównie w MSA-C) [79].
Neuropsychologiczny obraz kliniczny MSA-
-P jest znacznie bliższy PD niż w przypadku 
innych atypowych zespołów parkinsonowskich. 
Zaburzenia poznawcze mają zazwyczaj łagodne 
nasilenie, a poziom wykonania testów neuro-
psychologicznych w dużym stopniu zależy od 
czynników emocjonalnych [80], jako że często 
jedynymi objawami neuropsychiatrycznymi 
w MSA jest obniżenie nastroju lub podwyższony 
poziom niepokoju. Obserwuje się spowolnienie 
przetwarzania informacji, zaburzenia pamięci 
operacyjnej i funkcji wykonawczych [81–84], 
znacznie mniej nasilone niż w PSP [83]. Nie 
stwierdza się zaburzeń językowych (które mogą 
wystąpić w CBS, PSP i FTDP-17) czy zaburzeń 
wzrokowo-przestrzennych (które mogą wystąpić 
w DLB), aczkolwiek poziom wykonania zadań 
konstrukcyjnych jest obniżony [81]. Przez długi 
czas w MSA nie rozpoznawano otępienia; obecnie 
stwierdza się je u kilkunastu procent chorych [85, 
86]. W rozumieniu klasyfikacji Diagnostic and 
Statistical Manual of Mental Disorders, Fourth 
Edition (DSM-IV) jednak otępienie jest nietypowe 
dla MSA [87].
Piśmiennictwo dotyczące porównania zaburzeń 
poznawczych w MSA-P i MSA-C jest bardzo ogra-
niczone. W jednym badaniu nie zaobserwowano 
różnic w zakresie funkcjonowania poznawczego 
między osobami z MSA-C i MSA-P [84], w drugim 
badaniu z kolei stwierdzono niewielką różnicę 
w zakresie prób fluencji słownej na niekorzyść 
osób z MSA-P [81]. Niestety, w żadnym z tych 
badań nie dokonano kompleksowej oceny neuro-
psychologicznej, a jedynie porównywano wybrane 
aspekty funkcjonowania poznawczego.
Diagnoza neuropsychologiczna
Dobór narzędzi diagnostycznych podczas 
badania chorych z zespołem parkinsonowskim 
wymaga uwzględnienia występujących objawów 
ruchowych. W atypowych zespołach parkinso-
nowskich mogą znaleźć zastosowanie metody 
badania neuropsychologicznego przedstawione 
niedawno w kontekście PD [4]. Poniżej omówio-
no głównie aspekty oceny funkcji poznawczych 
użyteczne w diagnostyce różnicowej.
Przesiewowa ocena funkcji poznawczych
W przesiewowej diagnostyce różnicowej atypo-
wych zespołów parkinsonowskich nie zaleca się 
stosowania jako jedynego narzędzia Krótkiej Skali 
Oceny Funkcji Poznawczych (MMSE, Mini-Mental 
State Examination) [88]. Słabo różnicuje ono za-
burzenia poznawcze w poszczególnych chorobach 
innych niż AD i ma niewystarczającą czułość. 
Wskazane jest uzupełnienie wyniku badania 
z użyciem MMSE o rezultaty badań za pomocą do-
datkowych skal do oceny funkcji wykonawczych, 
takich jak na przykład Frontal Assessment Battery 
(FAB) [89], bądź zastąpienie jej dokładniejszymi 
narzędziami, takimi jak Addenbrooke’s Cognitive 
Examination III (ACE-III) czy Skala Demencji 
Mattisa (DRS-2, Mattis Dementia Rating Scale) 
[90, 91]. W PSP i FTD obserwuje się znacznie 
niższe wyniki uzyskane w FAB niż w PD przy 
względnie wysokiej punktacji w MMSE [92, 93]. 
Wyniki w ACE III w PSP są obniżone w podskali 
fluencji słownej, zaś w DRS — w skali do oceny 
inicjowania i perseweracji [90, 91]. W CBS [90] 
i DLB [94] wyraźnie obniżone są wyniki podskal 
do oceny oceny sprawności konstrukcyjnej.
Ponadto w przesiewowej diagnostyce różnico-
wej DLB i AD można wykorzystać Test Rysowania 
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Zegara i kopię sześcianu. Osoby z DLB ujawniają 
trudności w rysowaniu tarczy zegara oraz sześcia-
nu, przy znacznie lepiej niż w AD zachowanym 
odtwarzaniu trzech słów po dystrakcji [94]. Wszyst-
kie te kluczowe zadania zawiera skala ACE-III [95]. 
W MMSE pacjenci z DLB w porównaniu z osobami 
z AD mają również znacznie większe problemy 
z przerysowaniem nakładających się pięciokątów 
i seryjnym odejmowaniem siódemek [96].
Ocena uwagi
Najprostszą próbą służącą do oceny uwagi jest 
próba wymieniania miesięcy wprost i wspak. 
O zaburzeniach uwagi świadczy wydłużony czas 
wykonania oraz błędy [97]. We wszystkich aty-
powych zespołach parkinsonowskich obserwuje 
się trudności w próbach powtarzania cyfr wspak, 
choć są one bardziej wyraźne w DLB i PSP. Próby 
przeszukiwania pola widzenia, takie jak testy 
wykreślania czy Test Łączenia Punktów (TMT, 
Trail Making Test) [98], są najgorzej wykonywane 
przez osoby z DLB, u których dominują zaburze-
nia uwagi, a mogą być niemożliwe do wykona-
nia przez pacjentów z PSP z powodu zaburzeń 
gałkoruchowych oraz chorych z CBS z powodu 
pomijania stronnego.
Dysfunkcje uwagi mogą się także uwidocznić 
w przebiegu krzywej uczenia się uzyskiwanej 
w próbach uczenia się listy słów. W takim przy-
padku krzywa zamiast rosnąć, będzie fluktuować 
i przybierze kształt „piły” (wyniki będą raz wy-
sokie, raz niskie) i/lub po początkowym wzroście 
wystąpi spadek końcowych wyników.
Ocena funkcji językowych
We wszystkich atypowych zespołach parkinso-
nowskich mogą wystąpić trudności z aktualizacją 
słów, przy czym najbardziej widoczne są w PSP, 
CBS oraz FTDP-17 [99], w których mogą wystąpić 
cechy niepłynnej afazji. W badaniu funkcji języko-
wych szczególnie użyteczne są próby nazywania 
konfrontacyjnego oraz mowy opowieściowej. Prób 
fluencji słownej nie należy traktować jako meto-
dy oceny wyłącznie funkcji językowych. Chorzy 
z zespołami parkinsonowskimi zwykle mają 
więcej trudności w próbach fluencji słownej niż 
w próbach nazywania konfrontacyjnego. Wynika 
to z faktu, że poziom wykonania prób fluencji 
słownej zależy od efektywności wytworzenia 
i zdolności zmiany strategii przeszukiwania zaso-
bów pamięci, a więc od funkcji wykonawczych. 
W szczególności bardzo niskie wyniki prób fluen-
cji fonemicznej (literowej; < 7 słów), przy lepiej 
zachowanej fluencji semantycznej, świadczą 
o dysfunkcjach wykonawczych [48].
Ocena funkcji wzrokowo-przestrzennych
W różnicowaniu atypowych zespołów parkin-
sonowskich znaczącą rolę odgrywa ocena funkcji 
wzrokowo-przestrzennych, przy czym typowe 
zadania konstrukcyjne (np. rysowanie, układanie 
konstrukcji z klocków) nie mogą być stosowane 
jako jedyne metody oceny funkcji przestrzen-
nych. Kompleksowa ocena funkcji wzrokowo-
-przestrzennych wymaga zastosowania również 
prób rozpoznawania obiektów, percepcji relacji 
przestrzennych i przeszukiwania pola widzenia. 
Zaburzenia elementarnej gnozji wzrokowej (per-
cepcji kształtów i obiektów) obserwuje się jedynie 
w DLB [28, 32]. Trudności z percepcją relacji prze-
strzennych występują natomiast zarówno w DLB, 
jak i w PD oraz CBS. Zaburzenia przeszukiwania 
pola widzenia stwierdza się w DLB, CBS oraz PSP. 
Pomijanie stronne natomiast opisywano jedynie 
w CBS [100] i FTDP-17 [75, 76].
Ocena praksji
W badaniu praksji, obok oceny obu kończyn 
górnych, zaleca się także ocenę sprawności kończyn 
dolnych oraz twarzy. W ocenie praksji powinno się 
uwzględniać następujący profil błędów: a) błędy 
przestrzenne (typowe dla CBS na tle AD, ale nie dla 
CBD); b) trudności z dowolnym ułożeniem palców 
dłoni (w CBD); c) trudności z sekwencyjną organiza-
cją ruchów (typowe dla wszystkich chorób z uszko-
dzeniem zwojów podstawy, najbardziej zaznaczone 
w PSP i FTDP-17) [47]; d) trudności w próbach 
wyobrażonego użycia przedmiotów wynikające 
z konkretyzacji myślenia (głównie w FTDP-17); 
e) obecność asymetrii apraksji (w CBS oraz PSP-CBS); 
f) apraksję zamykania/otwierania powiek (w PSP); 
g) apraksję mowy (w CBS oraz PSP; ocenianą w toku 
badania mowy i funkcji językowych).
Ocena pamięci
Zaburzenia pamięci proceduralnej (uczenia się 
nowych procedur motorycznych) oraz zaburzenia 
pamięci operacyjnej obserwuje się we wszystkich 
dysfunkcjach jąder podstawy — zarówno w PD, 
jak i innych zespołach parkinsonowskich. Oce-
na pamięci epizodycznej jest niezbędna przede 
wszystkim w celu wykluczenia zespołu amne-
stycznego, nietypowego w zespołach parkinso-
nowskich, a typowego dla klasycznej postaci AD.
W DLB obserwuje się głębsze zaburzenia pamię-
ci epizodycznej niż w innych atypowych zespołach 
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parkinsonowskich, a w próbach odroczonego roz-
poznania stwierdza się znacząco podwyższoną liczbę 
fałszywie pozytywnych rozpoznań, co może wynikać 
z zaburzeń kontroli poznawczej. Typowa jest również 
tendencja do kontaminacji śladów pamięciowych 
[32]. Ponadto w DLB zaznaczają się również dominu-
jące zaburzenia pamięci wzrokowej, które są wtórne 
do zaburzeń percepcji wzrokowej [28].
Łagodnie nasilone zaburzenia semantyczne 
mogą występować w DLB czy FTDP-17, nie są 
natomiast typowe dla innych atypowych zespołów 
parkinsonowskich [5].
Ocena funkcji wykonawczych
Najgłębsze zaburzenia funkcji wykonawczych 
obserwuje się w PSP i FTDP-17, natomiast 
w mniejszym nasileniu występują one również 
w DLB, CBS czy MSA. We wszystkich atypo-
wych zespołach parkinsonowskich zaznaczają 
się trudności z inicjowaniem lub efektywnością 
przeszukiwania zasobów poznawczych oraz z ini-
cjowaniem aktywności behawioralnej. Nasilone 
trudności ze zmianą raz przyjętego nastawienia 
(sztywność myślenia) i hamowaniem działania są 
natomiast szczególnie typowe dla PSP i FTDP-17.
W ocenie funkcji wykonawczych wykorzystuje 
się narzędzia, które nie wymagają szczególnego 
zaangażowania ruchowego oraz których wynik 
nie zależy od czasu. Szczególnie użyteczne mogą 
być próby sortowania klocków Weigla, układanie 
historyjek obrazkowych oraz próby Go/noGo. 
W przypadku zaburzeń o łagodnym nasileniu 
zasadne może być wykorzystanie metod bardziej 
złożonych, na przykład Testu Sortowania Kart 
z Wisconsin (WCST, Wisconsin Card Sorting 
Test) czy nieco krótszego i nieobciążającego nad-
miernie pamięci operacyjnej The Brixton Spatial 
Anticipation Test (Test Antycypacji Przestrzennej 
Brixton). Oba wymienione testy pozwalają ocenić 
zdolność uczenia się na własnych błędach i zmia-
ny nastawienia. Kolejne testy to służący do oceny 
planowania Test Wieży Londyńskiej (ang. Tower 
of London Test) czy test Interferencji Poznawczej 
Stroopa (ang. Stroop Interference Test) do oceny 
hamowania kontekstowo nieadekwatnej reakcji 
z jednoczesną zdolnością do uruchamiania innej 
zastępczej reakcji [101].
W zakresie zadań z limitem czasowym po-
mocny może być profil wykonania prób fluencji 
słownej. Dla dysfunkcji wykonawczych charak-
terystyczne jest wybiórcze obniżenie wyników 
prób fluencji fonemicznej, przy lepiej zachowanej 
fluencji semantycznej.
Podsumowanie
Ocena neuropsychologiczna jest niezbędna 
w diagnostyce różnicowej atypowych zespołów 
parkinsonowskich — zarówno dobrze zdefiniowa-
nych, jak i związanych z nowymi mutacjami gene-
tycznymi [102, 103]. Szczegółowe badanie neuro-
psychologiczne pozwala nie tylko na różnicowanie 
zaburzeń poznawczych chorego jako typowych 
dla PD-D i AD, ale również na różnicowanie tych 
zaburzeń w obrazie klinicznym poszczególnych 
atypowych zespołów parkinsonowskich. Profil 
zaburzeń poznawczych w MSA-P jest zbliżony do 
profilu zaburzeń w PD, zaś w obrazie klinicznym 
DLB występują cechy typowe zarówno dla PD, jak 
i AD. Wzorzec dysfunkcji poznawczych w FTDP- 
-17, PSP oraz CBS wpisuje się natomiast w spektrum 
FTLD. Zważywszy na nakładanie się i niejednocza-
sowe pojawianie się charakterystycznych zaburzeń 
ruchowych oraz zmian w neuroobrazowaniu, we 
wczesnym etapie choroby badanie neuropsycho-
logiczne pomaga ustalić wstępne rozpoznanie kli-
niczne. Dobór odpowiednich narzędzi badawczych 
oraz doświadczenie badającego są niezbędne do 
ustalenia właściwego rozpoznania.
Podziękowania
W trakcie opracowywania manuskryptu EJS 
otrzymywała stypendium Ministerstwa Nauki 
i Szkolnictwa Wyższego dla wybitnych młodych 
naukowców.
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